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Использование нейровизуализационного исследования: магнитно-резонансной томографии (МРТ) головного мозга
в режиме Т2-эхо градиент и SWI – susceptibility-weighted imaging, подтверждающего наличие отложений гемоси-
дерина, в сочетании с выявлением клинической картины прогрессирующей триады симптомов: нейросенсорная
тугоухость, мозжечковая атаксия и пирамидная недостаточность — позволило установить диагноз идиопатического
поверхностного сидероза центральной нервной системы у пациента с длительностью заболевания более 10 лет.
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Neurovisualisation method of the bran investigation: magnetic resonance imaging using T2-gradient echo and
susceptibility-weighted imaging, revealed characteristic hemosiderin deposition. This findings combined with clini-
cal manifestation of progressive triade of symptoms: sensorineural hearing loss, cerebellar ataxia and pyramidal
signs, led to diagnosis of idiopathic superficial hemosiderosis of central nervous system in patient with duration of
disease more than 10 years.
Key words: superficial siderosis of nervous system, brain MRI with T2-gradient echo and susceptibility-weighted
imaging, sensorineural hearing loss, cerebellar ataxia, pyramidal signs, hemosiderin.
Введение. Первое описание поверхностного сиде-
роза центральной нервной системы (ПС ЦНС) было
представлено на неврологическом обществе
в Чикаго (Hamill R. C., 1908), хотя в этом сообщении
не была отражена гистологическая характеристика
данного заболевания. Длительное время ПС считал-
ся редким заболеванием, поскольку диагностика осу-
ществлялась лишь при визуальном исследовании
вещества мозга во время хирургических вмеша-
тельств или биопсии либо ставился посмертный
диагноз при патоморфологическом исследовании.
Однако в 1995 г. в мировой литературе были опубли-
кованы данные о подтверждении 87 клинических
случаев данного заболевания [1], а в 2006 г. ПС
ЦНС был описан уже у 270 пациентов [2].
Материалы и методы исследования. Изучение
патологоанатомических данных (7,0-Т МРТ) 120
препаратов головного мозга пациентов с различны-
ми вариантами нейродегенеративных (болезнь
Альцгеймера, фронтотемпоральная дегенерация,
прогрессирующий надъядерный паралич, болезнь
с тельцами Леви) и цереброваскулярных заболева-
ний выявило наличие ПС в 37,5% случаев [3].
Возможность прижизненной верификации ПС ЦНС
на сегодняшний день стала реальной благодаря
внедрению в клиническую практику методов нейро-
визуализации.
Ранее критерием постановки диагноза при мор-
фологическом исследовании считалось изменение
нормального цвета вещества мозга в виде отложе-
ния коричневого пигмента — гемосидерина (впер-
вые описано H. Noetzel в 1940 г.) в верхних отделах
коры и лептоменинксе [4]. Наиболее часто участка-
ми пигментации являются мозжечок, ствол мозга,
черепные нервы (II, III, V, X и особенно VIII пары)
и спинной мозг. Нередко макроскопически наблю-
даются признаки повторных субарахноидальных
кровоизлияний в виде диффузного отека мозга
с небольшими лептоменингиальными кровяными
сгустками. Кроме того, на срезах мозга отмечали
множественные петехиальные кровоизлияния, как
в сером, так и в белом веществе [1, 5, 6].
При микроскопическом исследовании выявля-
лись утолщение мозговых оболочек, реактивный
глиоз и скопления гемосидерина (субпиально, суб-
эпендимально), гибель нейронов и признаки демие-
линизации [7].
Этиопатогенез данного заболевания в настоящее
время изучен недостаточно. Предполагается, что
основную этиологическую роль играют повторные
поверхностные субарахноидальные кровоизлияния,
сопровождающиеся отложением метаболитов желе-
за в вещество головного и спинного мозга, что при-
водит к развитию нейродегенеративного заболева-
ния. Различают идиопатический и симптоматиче-
ский сидероз.
Причинами кровоизлияний могут быть: высоко-
васкуляризированные опухоли ЦНС (21%), нейро-
травмы головы и шеи (13%), артериовенозные маль-
формации /аневризмы (9%), перенесенные нейрохи-
рургические вмешательства (7%). В 50% случаев,
несмотря на тщательное обследование, причина кро-
воизлияний остается неизвестной [1, 8–10].
Результаты и их обсуждение. Таким образом,
поверхностный сидероз центральной нервной систе-
мы — это хроническое прогрессирующее нейроде-
генеративное заболевание, связанное с отложением
гемосидерина в мягкой мозговой оболочке и на
поверхности головного и спинного мозга [5, 11].
Заболевание значительно чаще развивается
у мужчин, чем у женщин,— 3:1. Первые симптомы
ПС проявляются в возрасте от 14 до 77 лет, чаще
около 50 лет (40–62). Продолжительность жизни
от начала заболевания составляет от 1 года
до 38 лет. Основные клинические симптомы при ПС
представлены в таблице.
Нарушения трудоспособности и затруднения
самообслуживания развиваются примерно через
5–15 лет. Ведущие неврологические симптомы
представлены триадой: нейросенсорная тугоухость,
мозжечковая атаксия, нижний парапарез или тетра-
парез, в сочетании с вариантами симптомов, указан-
ными в таблице [1, 2, 5].
Неинвазивная диагностика ПС нервной системы
возможна благодаря использованию магнитно-резо-
нансной томографии. МРТ-диагностика является
необходимой при подозрении на ПС в ранних стадиях.
Важно, что данные МРТ головного мозга являются
патогномоничными и позволяют выявить пресимпто-
матическую фазу заболевания. Гипоинтенсивный
сигнал в Т2-взвешенном изображении отмечается
по контурам пиальных оболочек структур задней
черепной ямки, внутренних поверхностей затылоч-
ных долей, сильвиевой щели. Специальные режимы
МРТ: Градиент-эхо Т2-взвешенное изображение
и SWI (Susceptibility — Weighted Imaging —
МР-изображения, взвешенные по неоднородности
магнитного поля, высокочувствительны для выявле-
ния отложений гемосидерина) [12]. Также критерия-
ми ПС при МРТ являются линейные гипоинтенсив-
ные участки на поверхности мозжечка, ствола голов-
ного мозга, нижней части полушарий, вокруг VIII
пары черепных нервов и на поверхности спинного
мозга [3, 4, 11, 13]. Характерным признаком ПС
также является атрофия мозжечка, особенно червя
и передних отделов полушарий мозжечка.
В то же время отложения гемосидерина при МРТ
головного мозга определяются значительно раньше,
чем признаки атрофии мозгового вещества.
Для подтверждения значимости и необходимости
использования МРТ головного мозга в режиме
Т2-эхо градиент приводится краткое клиническое
наблюдение пациента Ш., 41 года, проходившего
обследование и лечение в неврологическом отделении
клиники СЗГМУ им. И. И. Мечникова в мае 2013 г.
На момент поступления больной предъявлял
жалобы на неловкость движений конечностями,
шаткость при ходьбе и невозможность ходить без
поддержки, нарушение речи, затруднение при глота-
нии, а также снижение слуха.
Из анамнеза жизни известно, что пациент пере-
нес гнойный менингоэнцефалит на первом году
жизни, после чего периодически беспокоили при-
ступы головной боли (4–6 раз в год).
Анамнез заболевания: в возрасте 30 лет обратил
внимание на медленно прогрессирующее снижение
слуха с двух сторон. С января 2007 г. (в возрасте
35 лет) стали беспокоить частые (2–3 раза в месяц)
сильные головные боли гипертензионного характера.
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Госпитализирован на неврологическое отделение.
В неврологическом статусе отмечалась двусторонняя
гипоакузия, другой очаговой неврологической симп-
томатики не выявлялось. При выполнении МРТ
головного мозга была выявлена смешанная замести-
тельная гидроцефалия с признаками атрофии веще-
ства мозга в области лобных долей и мозжечка.
После проведенного обследования пациенту был
поставлен диагноз: резидуальные явления органиче-
ского поражения головного мозга (последствия пере-
несенного менингоэнцефалита в 1971 г.) с астениче-
ским синдромом; церебральный кистозный арахнои-
дит, наружная гидроцефалия выраженной степени.
Проводимая нейропротективная и вазоактивная
терапия эффекта не имела.
В течение года состояние пациента прогрессивно
ухудшалось, появились жалобы на неловкость
и неуверенность движений конечностями, шаткость
при ходьбе и нарушение речи. В сентябре 2008 года,
а затем в марте 2009 г. пациент был повторно госпи-
тализирован на неврологическое отделение.
Произведено дообследование: исследована спинно-
мозговая жидкость: прозрачная, бесцветная, белок
0,39 г/л, реакция Панди+++, Нонне-Апельта++,
цитоз 27/3; полимеразная цепная реакция
на выявление нейроинфекций в ликворе (цитомега-
ловирус, вирус Эпштейна–Барр, аденовирус, вирус
простого герпеса, энтеровирус) — отрицательные.
Вновь состояние пациента и клинические данные
трактовались как отдаленные последствия перене-
сенной нейроинфекции в виде выраженной гидроце-
фалии с двусторонней пирамидной недостаточ-
ностью и мозжечковой атаксией, астеновегетатив-
ным синдромом.
В октябре 2009 г. пациент вновь был госпитали-
зирован в неврологическое отделение. В неврологи-
ческом статусе отмечено прогрессирование очаго-
вых симптомов: сенсоневральной тугоухости, моз-
жечковой атаксии, пирамидной недостаточности,
а также появление миоклоний.
Результаты МРТ головного мозга (от 09.10.2009 г.)
были расценены как последствия менингоэнцефалита
с атрофией стволовых структур, червя, ножек мозжеч-
ка, правой лобной и теменной долей с формировани-
ем субарахноидальных ликворных кист; смешанная
гидроцефалия.
Выставлен диагноз: отдаленные последствия пере-
несенного гнойного менингоэнцефалита (1971 г.)
с умеренными мнестическими нарушениями, двусто-
ронним пирамидно-экстрапирамидным синдромом.
Спиноцеребеллярная атаксия (Мари–Фуа–Ала жуа -
нина) с явлениями прогрессирующей статико-локо-
моторной и динамической атаксии, двустороннего
пирамидного синдрома.
В период с 2009 по 2011 г. состояние пациента
оставалось относительно стабильным. В апреле
2012 г., в связи с ухудшением самочувствия и нарас-
танием неврологической симптоматики, пациенту
выполнена МРТ головного мозга (3 Тл).
Заключение: МР-картина последствий гнойного
лептоменингоэнцефалита. Атрофия лобных, височ-
ных, затылочных долей, островков Рейля, стволо-
вых структур, мозжечка, шейного отдела спинного
мозга. Субарахноидальные ликворные кисты.
Смешанная гидроцефалия.
В марте 2013 г. появились жалобы на дисфагию.
В апреле 2013 г. при плановом ультразвуковом
исследовании органов брюшной полости выявлен
большой объем остаточной мочи (больше 1 л), что
потребовало катетеризации.
На момент госпитализации (2013 г.) при объ-
ективном осмотре общее состояние пациента сред-
ней тяжести. Общесоматический статус без грубой
патологии. В неврологическом статусе: в сознании,
ориентирован, эмоционально лабилен, контакт
затруднен вследствие двусторонней сенсоневральной
тугоухости. Выявляются выраженная дизартрия,
дисфония, легкая дисфагия, слабоположительные
симптомы орального автоматизма. Силовых парезов
нет, мышечный тонус диффузно снижен. Глубокие
рефлексы патологически оживлены, клонусы стоп
и коленных чашечек. Патологические кистевые
и стопные знаки выявляются с двух сторон. Походка
атактическая, координаторные пробы выполняет
с мимопопаданием, интенционный тремор более
выражен в нижних конечностях. Дисдиадохокинез
с двух сторон, гипердисметрия. В позе Ромберга
падение влево, выраженная асинергия Бабинского
лежа. Чувствительных нарушений не выявлено.
За время пребывания в стационаре при обследо-
вании были получены следующие результаты.
Клинический и биохимический анализ крови:
показатели в пределах нормальных значений.
Молекулярно-генетическое тестирование на мито -
хондриальные энцефаломиопатии (синдромы MELAS,
MERFF, NARPP): отрицательно.
Консультация офтальмолога: ангиопатия сетчатки
обоих глаз.
Консультация оториноларинголога: сенсоне-
вральная тугоухость II–III ст. слева, IV ст. справа.
При МРТ головного мозга (рис. 1) выявлены
выраженные атрофические изменения червя моз-
жечка, ножек мозжечка, гемисфер мозжечка.
Атрофические изменения правой лобной доли.
В обеих лобных и правой затылочной долях
выявляются участки патологической активности
МР-сигнала. В передних отделах левой височной
области выявляется ликворная киста с атрофиче-
скими изменениями вещества головного мозга.
Обращает на себя внимание резкое контурирование
мозговых структур в зонах атрофии за счет отложе-
ния гемосидерина по ходу мягкой мозговой оболоч-
ки. Также в ИП GRE, в субарахноидальном про-
странстве конвекситальных отделов лобных долей
выявляются округлые участки с отсутствием
МР-сигнала (гемосидерин) диаметром 0,2 и 0,3 см.
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МРТ спинного мозга: атрофические изменения
с преимущественным вовлечением белого вещества
и спаянностью мягкой мозговой оболочки с веще-
ством мозга.
Ангиография сосудов головного мозга (рис. 2):
МР-картина гипоплазии ЛПА. Извитость основной
артерии. Незамкнутый виллизиев круг.
Общее заключение по результатам обследо-
вания. На основании данных комплексного клини-
ческого обследования, включающего углубленное
использование методов нейровизуализации, нали-
чия прогрессирующей неврологической очаговой
симптоматики, отрицательных результатов молеку-
лярно-генетического и вирусологического исследо-
ваний, был выставлен следующий диагноз: идиопа-
тический поверхностный гемосидероз центральной
нервной системы с сенсоневральной тугоухостью,
статолокомоторной атаксией, рефлекторным цент-
ральным тетрапарезом, псевдобульбарным синдро-
мом, нарушением функций тазовых органов.
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Рис. 1. МР-томограммы пациента (томограф 1,5 Тл): а — отложение гемосидерина по бороздам полушарий мозга и вокруг
ствола (стрелка); б — отложение гемосидерина вокруг продолговатого мозга (стрелка); в — очаги микрокровоизлияний
в лобной доли (стрелка); г — атрофия мозжечка (стрелка).
Рис. 2. МР-ангиограмма пациента. Пояснения в тексте.
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Выводы. Таким образом, представленный клини-
ческий случай является демонстративным примером
трудности диагностики (на протяжении более 10 лет)
редкого заболевания — идиопатического поверх-
ностного гемосидероза ЦНС. Использование мето-
дов нейровизуализации расширяет возможности
верификации трудно диагностируемых заболеваний.
В данном случае своевременное использование спе-
циальных методов нейровизуализационных программ
обосновано, поскольку, с одной стороны, затрагивает
инструментально-экономический аспект: пациенту
произведено 5 МРТ-исследований головного мозга
с подтверждением признаков прогрессирующей
атрофии мозга, без уточнения генеза заболевания.
С другой стороны, имеется фармакоэкономический
аспект: назначение на протяжении 10 лет препара-
тов, не имеющих позитивного этиопатогенетического
эффекта.
В заключение необходимо отметить, что выявле-
ние триады симптомов (нейросенсорная тугоухость,
мозжечковая атаксия и пирамидная недостаточность)
обусловливает необходимость расширенного нейро-
визуализационного дообследования. Верификация
отложений гемосидерина в ЦНС требует МРТ-иссле-
дования в специальных режимах: Т2-эхо градиент
либо SWI для исключения/подтверждения наличия
поверхностного сидероза центральной нервной
системы. Выявленные МРТ-признаки, соответствую-
щие начальной стадии ПС, не следует недооценивать,
чтобы избежать тяжелых необратимых повреждений
ЦНС. Тщательное обследование пациентов опреде-
ляет значимость МРТ в клинической практике.
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